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  [摘要] 目的 探讨2例以反复自发性气胸为首发症状的儿童朗格汉斯细胞组织细胞增生症(LCH)的临

床特点,加深对其认识与理解,避免误诊。方法 回顾性分析北京儿童医院呼吸二科2016-2017年收治的2
例以反复自发性气胸为首发症状的儿童LCH的临床资料及治疗经过,并进行相关文献复习。结果 2例患儿

均以反复自发性气胸为主要临床表现,患儿1胸部CT提示双肺多发囊泡,患儿2胸部CT提示双肺多处大小

不等圆形及不规则形薄壁气腔。入院后对2例患儿进行仔细检查后于背部皮肤发现红色皮疹,完善皮肤活检

后明确诊断为LCH,患儿1经泼尼松、长春新碱等治疗后临床症状基本消失,患儿2因家长原因出院。检索中

国知网、万方数据库及PubMed近10年文献资料,共检索到儿童病例14例,其中起病症状为气胸、呼吸困难者

13例,影像学(X线片或胸部CT)均有气胸表现,胸部CT提示囊状病变(9例)、间质性病变(3例)、结节样表现

(3例);10例在肺活检病变组织找到朗格汉斯细胞浸润,4例在其他组织找到朗格汉斯细胞浸润。结论 儿童

如有反复自发性气胸,影像学上表现为囊样病变、间质性病变或结节影,临床需要考虑LCH的可能。
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  [Abstract] Objective To

 

investigate
 

the
 

clinical
 

features
 

of
 

Langerhans
 

cell
 

histiocytosis
 

(LCH)
 

in
 

two
 

children
 

with
 

recurrent
 

spontaneous
 

pneumothorax
 

as
 

the
 

first
 

symptom,in
 

order
 

to
 

deepen
 

the
 

understanding
 

and
 

avoid
 

misdiagnosis.Methods The
 

clinical
 

data
 

of
 

two
 

LCH
 

children
 

with
 

recurrent
 

spontaneous
 

pneumo-
thorax

 

from
 

2016
 

to
 

2017
 

were
 

analyzed
 

retrospectively,and
 

the
 

related
 

literature
 

was
 

reviewed.Results Re-
current

 

spontaneous
 

pneumothorax
 

was
 

the
 

main
 

clinical
 

manifestation
 

in
 

both
 

cases,chest
 

CT
 

in
 

case
 

1
 

showed
 

multiple
 

vesicles
 

in
 

both
 

lungs.Chest
 

CT
 

in
 

case
 

2
 

showed
 

multiple
 

round
 

and
 

irregular
 

thin-walled
 

air
 

cavities
 

of
 

different
 

sizes
 

in
 

both
 

lungs.After
 

careful
 

physical
 

examination,red
 

rashes
 

were
 

found
 

on
 

the
 

back
 

skin
 

of
 

the
 

two
 

children,and
 

LCH
 

was
 

definitely
 

diagnosed
 

after
 

skin
 

biopsy.After
 

treatment,the
 

clinical
 

symptoms
 

of
 

case
 

1
 

basically
 

disappeared,but
 

case
 

2
 

was
 

discharged
 

due
 

to
 

parental
 

factors.After
 

searching
 

CNKI
 

Chinese
 

database,Wanfang
 

database
 

and
 

PubMed
 

for
 

nearly
 

ten
 

years,14
 

cases
 

of
 

children
 

were
 

searched,including
 

13
 

cases
 

with
 

symptoms
 

of
 

pneumothorax
 

and
 

dyspnea.Imaging
 

(X-ray
 

or
 

chest
 

CT)
 

showed
 

pneumothorax,and
 

chest
 

CT
 

showed
 

cystic
 

lesions
 

(9
 

cases),interstitial
 

lesions
 

(3
 

cases)
 

and
 

nodular
 

manifestations
 

(3
 

cases).Langerhans
 

cell
 

infiltration
 

was
 

found
 

in
 

10
 

cases
 

of
 

lung
 

biopsy
 

lesions,and
 

Langer-
hans

 

cell
 

infiltration
 

was
 

found
 

in
 

4
 

cases
 

of
 

other
 

tissues.Conclusion If
 

children
 

have
 

recurrent
 

spontaneous
 

pneumothorax,the
 

imaging
 

manifestations
 

are
 

cystic
 

lesions,interstitial
 

lesions
 

or
 

nodular
 

shadows,the
 

possi-
bility

 

of
 

LCH
 

should
 

be
 

considered.
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  朗格汉斯细胞组织细胞增生症(langerhans
 

cell
 

histiocytosis,LCH)是一种罕见的树突细胞和网状细

胞系统增生性疾病。LCH 侵犯肺部可分为两类,一
类多见于儿童,肺部受累为全身多系统病变表现之

一;另一类仅累及肺部,多见于成年吸烟者,儿童极为

罕见,需肺活检明确诊断[1-3]。本文对首都医科大学

附属北京儿童医院呼吸二科收治的2例以反复自发

性气胸为首发症状的LCH 患儿进行回顾性分析,总
结其临床特点,加深对其认识与理解,避免误诊,现报

道如下。

1 资料与方法

1.1 一般资料

  患儿1,女,9岁,因“反复双侧气胸1个月”入北

京儿童医院。1个月前上体育课时患儿出现胸部疼

痛,伴有呼吸费力,无明显咳嗽喘息,无发热,当地医

院检查胸部X线片提示双侧气胸,多次予以皮下穿

刺、胸腔闭式引流等对症治疗,复查胸部CT提示肺内

囊泡影、右侧气胸,为进一步治疗转入。既往史:3年

前有多饮、多尿病史,当地医院完善头部CT检查及禁

水加压素试验未见明显异常,家长自行予以中药(具
体用药不详)口服2周后患儿多饮、多尿症状消失。
家族史无特殊。入院查体:神志清楚,反应可,呼吸平

稳,背部可见4枚0.5
 

cm×0.5
 

cm大小皮疹,部分结

痂,头皮散在数枚1.0
 

cm×1.0
 

cm大小红色皮疹,咽
充血,胸部视诊未见明显异常,右肺触觉语音震颤减

弱,叩诊呈鼓音,右肺听诊呼吸音低,心音有力,腹膨

隆,肝肋下3
 

cm可触及、质中,脾肋下2
 

cm可触及、
质中。

患儿2,男,2岁7个月,因“反复气胸1个月余”
入北京儿童医院。1个月前患儿无明显诱因出现咳嗽

喘息,伴有气促,无发热,家长否认异物吸入史,当地

医院检查胸部CT提示气胸、多发肺大泡,予以抗感染

(具体用药不详)及胸腔闭式引流治疗28
 

d后好转出

院,出院3
 

d后患儿再次出现呼吸急促、喘息,复查胸

部CT示右侧胸腔大量积气、双肺多发肺大泡、肺炎,
当地医院予以胸腔闭式引流,呼吸困难缓解后为进一

步诊治转入治疗。既往史及家族史无特殊。入院查

体:神志清楚,反应可,呼吸平稳,咽充血,胸部视诊未

见明显异常,背部散在数枚针尖大小皮疹,色淡红,部
分褐色改变,高出皮面,有棘手感,双肺呼吸音粗,未
闻及明显啰音,右肺语音震颤减弱,叩诊呈鼓音,右肺

呼吸音稍低,心音有力,腹膨隆,肝肋下3
 

cm可触及、
质中,脾脏肋下未触及。
1.2 方法

1.2.1 诊断及治疗

  患儿1
 

最终诊断:LCH、双侧气胸、肝功能不全。
评估受累部位:皮肤、垂体、肺、肝脏、C4~6 右侧椎板。

经家长同意后转往血液肿瘤科继续治疗,行 LCH-
2014方案化疗,具体方案如下:患儿36

 

kg,体表面积

1.29
 

m2,长春新碱0.05
 

mg/kg,实予1.9
 

mg,每周1
次静脉推注;泼尼松40

 

mg/m2 实予25
 

mg,每天2
次,口服4周,减量2周。在抗感染基础上予以泼尼

松口服,并予以长春新碱静推,同时补充钙剂,加用复

方磺胺甲噁唑口服预防肺部卡氏肺孢子虫感染,经治

疗后患儿病情好转出院。患儿2最终诊断:LCH、气
胸、肺大疱。入院予以头孢孟多抗感染及对症治疗

后,家长签字要求出院,建议家长出院后于血液肿瘤

科继续治疗。
1.2.2 资料采集

  收集患儿年龄、性别、病史、相关辅助检查结果及

治疗经过,分析其临床资料并进行相关文献复习。

2 结  果

2.1 实验室检查结果

  患儿1
 

血常规、肾功能、凝血、铁蛋白、免疫功能

基本正常,肝功能:丙氨酸氨基转移酶(ALT)62
 

U/
L,C反应蛋白(CRP)75.4

 

mg/L,脊柱、骨盆X线片

未见明确骨质破坏,下颌CT示C4~6 右侧椎板骨质破

坏,下颌骨未见骨质破坏,胸部CT示两肺散在少许间

实质改变,双肺多发囊泡形成,上叶为主,胸膜下肺大

泡形成,右侧少量气胸,见图1。垂体磁共振成像

(MRI)、骨髓细胞学检查未见明显异常。患儿2肝肾

功能、凝血、铁蛋白、免疫功能基本正常,血常规示白

细胞13.35×109/L,血红蛋白107
 

g/L,血小板641×
109/L,中性粒细胞百分率56.6%,淋巴细胞百分率

33.5%,CRP
 

30
 

mg/L,四肢及头颅X线片未见明确

骨质破坏。胸部CT示右肺中叶少量炎症,双肺各肺

叶野内可见多处大小不等圆形及不规则形薄壁气腔,
垂体 MRI未见明显异常。

 

  A:双上肺可见多发囊泡,胸膜下肺大泡形成;B:双肺散在少许间

实质改变,其内可见囊泡,右侧可见气胸。

图1  以气胸为首发症状的儿童LCH胸部CT
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2.2 皮肤病理检查结果

  2例患儿入院后取背部皮疹送病理学检查,结果

均提示LCH,
 

免疫组织化学:CD1a、CD68及S-100
均为阳性。其中患儿1皮疹病理电镜下可见基底膜

不完整,真皮层可见片状朗格汉斯细胞,细胞质内可

见少量棒状Birbeck颗粒,见图2。

图2  皮肤活检电镜结果(×8
 

000)

3 讨  论

  LCH 属于一类病因不明,存在表皮朗格汉斯细

胞特征的树突状细胞克隆性增殖的病症,包括3种疾

病[4-5],嗜酸性肉芽肿(eosinophilic
 

granuloma,EG)、
韩-薛-柯病(hand-schuller-christian

 

disease,HSC)和
勒-雪病(lettere-siwe

 

disease,LS),EG主要发生在20
岁以上的患者,与吸烟密切相关。在80%的EG患者

中,受朗格汉斯细胞影响的唯一器官是肺。但患者吸

烟的控制对疾病的管理非常有效[6-7],一般有良好的

预后。大多数成人LCH 是嗜酸性肉芽肿,但在儿童

LCH通常表现为HSC,它会波及多个器官,并表现出

缓慢的进展,但一般不发生在重要脏器,如肺、心、肝。
眼球突出、尿崩症和颅骨障碍是其主要症状。LS一

般发生在3岁及以下的儿童,并波及多个器官,包括

重要的生命支持器官。
目前研究发现LCH在儿童的发病率已达到3~

5/100万[8-9],但以反复自发性气胸为主要临床表现的

报道很少[10-11]。笔者以“气胸”和“朗格汉斯细胞组织

细胞增生症”为检索词在中国知网和万方数据库及

“pneumatothorax”和“langerhans/histiocysis
 

X”为检

索词在PubMed数据库中检索,查找近10年的文献

资料并剔除成人病例,检索到11篇文献,共报道14
例患儿[12-22],其中男9例,女5例,发病年龄2个月至

16岁,平均6.5岁;其中起病症状为气胸、呼吸困难者

13例,影像学(X线片或胸部CT)均有气胸表现,胸部

CT提示囊状病变(9例)、间质性病变(3例)、结节样

表现(3例);其中10例患儿在肺病变组织活检找到朗

格汉斯细胞浸润,4例在其他组织找到朗格汉斯细胞

浸润,其中1例(16岁)有明确的吸烟史。研究显示,
气胸形成的原因可能是朗格汉斯细胞在支气管、细支

气管上皮内快速增殖引起的,不受约束的细胞增殖能

够出现这种肉芽肿,进一步发展能够将气道完全堵

塞,进而出现囊腔,如果囊腔破裂则引起气胸,且气胸

可能反复发生[23-24]。既往研究报道,子宫内膜异位

症、淋巴管平滑肌瘤病、肺LCH(PLCH)、比尔特-霍
格-杜贝综合征、淋巴间质性肺炎和淀粉样变性等疾病

是女性继发性气胸的常见病因[25-27]。患儿1为9岁

女童,以上这些疾病均不是该年龄段患儿气胸的常见

原因,其中包括LCH。
PLCH是一种罕见的疾病,是组织细胞渗入呼吸

道和其他器官的结果,这些细胞侵入气道导致炎性结

节的形成,炎性结节可能形成空洞,从而导致囊肿的

形成[28-29]。PLCH可以原发于肺,也可以作为全身系

统性病变的一部分,临床表现可以从无症状到严重的

进行性呼吸衰竭,较为常见的呼吸症状有呼吸困难、
咳嗽、胸闷和呼吸暂停。在成人,PLCH 与吸烟密切

相关,肺部是最常见和唯一受影响的器官;在儿童中,
单独肺受累的病例极为少见。研究显示,这类单独肺

部受累为临床表现的LCH只占儿童发病率的1%[5],
而患儿2为2岁男童,肺部是其唯一受累的器官,所
以这样的病例是十分少见的。因此,LCH 患儿以气

胸为首发临床表现时,容易出现漏诊及误诊。LCH
是一种综合征,通常表现为皮肤、肝脏、垂体及骨骼系

统多系统的受累,仅肺部受累的相对少见。对于皮

疹、骨骼损害这种LCH 肺外的表现家长一般难以发

现,作为临床医师也极易忽视,但正是这些肺内及肺

外系统的协同表现对 LCH 的诊断起到重要提示

作用。
APEKSHA等[30]报道,儿童LCH中常规胸部X

线片检查可以表现出肺部非特异性间质性浸润,伴支

气管周围增厚、囊性病变和气胸,但是高分辨率CT
(HRCT)对 LCH 的 诊 断 却 非 常 实 用 和 灵 敏[31],
HRCT上最常见的异常表现是囊肿和结节。在病变

早期,主要表现为实性小结节或网点状致密影,而囊

性改变或纤维化样改变多在疾病的后期出现[32]。本

文中2例患儿均以反复气胸为主要临床表现,胸部

CT除提示气胸外,还可见双肺多发囊泡形成及多处

大小不等薄壁气腔,但这些影像学特点未引起当地医

师的重视导致病情迁延反复,转入院后考虑非单纯气

胸,经过仔细体检在背部皮肤上发现异常皮疹,完善

皮肤病理检查后明确为LCH。有研究报道,皮肤病

变可能是LCH的第2常见临床表现,皮肤损害可能

表现出不同的形式和不同的严重程度[33]。皮疹可以

出现于头皮、面部、躯干、臀部和软骨间区域,形式上

可以表现为结壳、鳞状结节、丘疹、水泡、血管瘤样病

变及橘红色至红色或紫色斑疹(通常出现在脂溢区)。
结痂或鳞状丘疹及疱疹样丘疹是LCH皮肤损害最常

见的表现,在儿童早期,它们经常以肿块和水泡的形

式出现;另一方面,位于头皮、耳后、腹股沟或腋窝区
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域的斑丘疹状脱屑性皮疹则比较容易出现在较大年

龄的儿童身上。如果患儿病情迁延不愈,皮肤感染会

导致皮疹部位出现浅表溃疡并伴有渗出,耳后、头皮、
腋窝、生殖器及肛周区域的溃疡性病变,常常被误诊

为细菌或真菌感染,需要临床医师提高对这类皮疹的

认知能力。
因此,若患儿在气胸的同时存在肺部囊泡影,需

考虑LCH的可能。此外积极寻找肺外表现对临床诊

断有重要意义,皮疹是十分重要的肺外体征,有学者

总结过这类皮疹的特点:早期可能为斑丘疹,而后产

生渗出或结痂,类似湿疹或脂溢性皮炎表现,多于耳

后及额头分布,其次分布于腹股沟区、腋下、颈部、腰
骶部[34]。

综上所述,临床上如果遇到反复自发性气胸的患

儿,胸部CT提示气胸合并肺部囊泡或结节,需注意

LCH可能,HRCT的特征性表现有助于诊断,此外还

应仔细检查以免漏诊及误诊。
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